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inglés William Heberden, quien describió a dos chicos 
con hallazgos clínicos sugestivos de PHS incluyendo 
erupción purpúrica, artralgia y dolor abdominal3. Esta 
patología lleva los nombres de dos médicos alemanes 
del siglo xix, Johann Schönlein y su estudiante Eduard 
Henoch. Schönlein describió la asociación de la púr-
pura no trombocitopénica y el dolor articular en 1837, 
a la que llamó púrpura reumática4. Henoch añadió la 
afectación gastrointestinal y renal en 18745.
INTRoDUCCIóN
 La púrpura de Henoch-Schönlein (PHS), también 
llamada	 vasculitis	 IgA,	 se	define	como	una	 vasculitis	
de pequeños vasos, con depósitos de inmunoglobu-
lina (ig) A, fundamentalmente a nivel de piel, intestino 
y glomérulos, y se asocia a artralgias y/o artritis1. Es 
la vasculitis sistémica más común en la infancia2, pero 
también se presenta en adultos.
Historia
 Su primera descripción clínica proviene del médico 
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realizar el tratamiento oportuno en caso de afección de un órgano vital.
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AbSTRACT
Henoch-Schönlein purpura (PHS), also called igA vasculitis, is the most common systemic 
vasculitis in childhood, although it can also occur in adults. the characteristic pathological 
feature of this vasculitis is igA immune complex deposition in vascular walls of the affec-
ted organs. this disease is mainly characterized by palpable purpura, arthritis / arthralgia, 
abdominal pain, and kidney disease, but may also affect other organs. Laboratory studies 
are	not	diagnostic.		Diagnosis	is	based	on	classification	criteria,	once	other	pathologies	are	
ruled out. in this review we emphasize the importance of accurate and early diagnosis, in 
order to carry out timely treatment in case of a vital organ involment.
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estudios recientes en pacientes con PHS y nefropatía 
por igA han detallado un papel potencial de igA1 en la 
patogénesis de ambas condiciones21,22.
 La igA se encuentra en el suero y en secreciones 
mucosas, siendo la principal inmunoglobulina en las 
mucosas. Se produce más igA que todas las otras 
clases de la inmunoglobulina combinadas debido a la 
síntesis elevada de mucosas y el período corto de vida 
media de la igA, de 5–6 días. De las dos subclases de 
igA, igA1 es la más joven y se diferencia de igA2 por la 
introducción de una secuencia de aminoácidos 13–17 
en la región bisagra de la molécula igA123.
 La región bisagra de igA1 es glicosilada. n-acetil-
galactosamina (galnAc) es O-unida a residuos seri-
na (O-glicosilación) y el alargamiento de las cadenas 
glicano se logra por la adición de galactosa (gal) y 
ácido n-acetilneuramínico (neunAc) (galactosilación 
y sialilación) a galnAc (Fig. 1)24.
 La glicosilación de igA1 parece desempeñar un 
papel importante en el aclaramiento de las molécu-
las de igA1. normalmente las moléculas glicosiladas 
igA1 se relacionan con el receptor asialoglicoproteína 
(ASgP-r) expresado en los hepatocitos, seguido de la 
internalización y degradación de estas moléculas. Los 
pacientes con PHS y nefropatía por igA expresan la 
glicosilación	deficiente	de	Gal	en	moléculas	de	IgA121.
 Mientras la ausencia de gal expone galnAc como 
un glicano terminal, el estímulo para la formación de 
anticuerpos contra galnAc es desconocido. Sin em-
bargo, muchos microorganismos expresan galnAc en 
Epidemiología
 La púrpura de Henoch-Schönlein afecta típicamen-
te a niños de entre 3 y 10 años de edad6. gardner-
Medwin et al. publicaron una gran encuesta de po-
blación (1,1 millones niños menores de 17 años) de 
una región multiétnica del reino unido. La incidencia 
anual se estima en 20,4 por 100.000 niños en el reino 
unido, con una mayor incidencia en los niños de la in-
dia (24 por 100.000) en comparación con los blancos 
caucásicos (17,8 por 100.000) y los negros (en su ma-
yoría afro-caribeños: 6,2 por 100.000)2. Otros estudios 
epidemiológicos de los Países Bajos y la república 
checa colocan la incidencia entre 6,1 y 10,2 por cada 
100.000	 niños,	 respectivamente,	 posiblemente	 refle-
jando las diferencias en el origen étnico y/o diferencias 
metodológicas en la recopilación de datos de estos 
estudios7-8. yang y colaboradores informaron que la 
PHS tiene una incidencia anual de 12,9 por 100.000 
niños en taiwán9. En Latinoamérica faltan estudios a 
nivel de población general, encontrándose solo se-
ries de casos en hospitales de referencia10. La PHS es 
mucho menos frecuente en adultos, con una inciden-
cia anual estimada de 5 por cada 100.000 adultos en 
Eslovenia11, en 2 estudios retrospectivos de España y 
coresa, se objetivó que del 25 al 30 % de pacientes 
con PHS eran adultos. En ambas cohortes, los adultos 
presentaron peor compromiso renal en comparación a 
los niños12-13.
 Existe un predominio del sexo masculino, con una 
proporción 1.2:1 a 1.8:1, según diversas series11,14,15. 
Es menos frecuente en raza negra, en comparación 
con blancos o asiáticos16.
Etiología
 una amplia variedad de agentes infecciosos han 
sido reportados como posibles desencadenantes 
de PHS. Hasta un 80% de los casos son precedidos 
por una infección del tracto respiratorio superior17. El 
estreptococo,	 el	 estafilococo	 y	 la	 parainfluenza	 son	
los gérmenes más comúnmente relacionados. tam-
bién se describen casos después de vacunaciones, 
como la vacunas contra H1n118.	Varios	polimorfismos	
respecto a la susceptibilidad, gravedad y riesgo de 
afectación renal se han descrito19,20. Muchos de estos 
polimorfismos	están	relacionados	a	citoquinas	o	molé-
culas de adhesión celular implicadas en la modulación 
de	respuestas	inflamatorias	y	la	activación	de	células	
endoteliales17. 
 El rasgo patológico característico de esta vasculitis 
es el depósito de complejos inmunes que contiene igA 
en las paredes vasculares de los órganos afectados y 
en el mesangio renal. Por histología, el aspecto de la 
nefritis por PHS es idéntico a la nefropatía por igA, y 
figura 1 glicosilación de la molécula de igA1. a- La región bisagra 
de la molécula de igA1 es O-glicosilada por la unión de n-acetilgalac-
tosamina (galnAc) a residuos de serina. b- Las cadenas de glicanos 
pueden alargarse con adición de galactosa (gal) a galnAc, y un grado 
variable de sialilación con ácido n-acetilneuramínico (neunAc)24.
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traumatismo leve14,15. también se pueden presentar 
angioedema y urticaria. Los síntomas comunes adicio-
nales incluyen artralgias y artritis (47 a 84%), con más 
frecuencia en extremidades inferiores, fundamental-
mente rodillas y tobillos. La artritis típicamente es oli-
goarticular, transitoria, no deformante. Por lo general 
se acompañan de edema periarticular26. 
 Además pueden presentar síntomas gastrointesti-
nales, dolor abdominal cólico (63 a 100%), que puede 
ser grave. La intususcepción y la perforación intestinal 
pueden ocurrir en los casos más graves. La pancreati-
su	superficie.	Durante	una	infección	por	estos	agentes,	
los anticuerpos a galnAc en bacterias o virus se po-
drían cruzar potencialmente y reaccionar con galnAc 
en la molécula igA1, con la subsecuente formación de 
complejos inmunes igA1-igg que no pueden alcanzar 
al ASgP-r en el espacio de Disse en el hígado, pero 
son capaces de cruzar el endotelio glomerular y depo-
sitarse en el mesangio (Fig. 2)25.
 Los complejos inmunes depositados activan la vía 
alterna del complemento, reclutando a las células in-
flamatorias	con	 la	consecuente	glomerulonefritis.	Los	
depósitos de inmunocomplejos de igA en otros sitios 
(piel, intestino, articulaciones) llevan a las manifestaci-
ones	clínicas	específicas	de	la	PHS22,25.
Manifestaciones clínicas
 Esta enfermedad se caracteriza por la tétrada de 
manifestaciones clínicas: púrpura palpable (en pacien- 
tes sin trombocitopenia o coagulopatías), artritis/artral-
gia, dolor abdominal, enfermedad renal. Dichas mani-
festaciones se pueden presentar en el curso de días a 
semanas y varían en el orden de presentación.
 La erupción a menudo se inicia con maculas/pápu-
las eritematosas a veces pruriginosas que coalescen 
y evolucionan a las típicas púrpuras palpables, que 
por lo general se producen en los miembros inferiores 
hasta los glúteos (Figura 3), aunque también puede 
afectar extremidades superiores y cara. En ocasiones, 
la erupción es edematosa, con vesículas o ampollas 
hemáticas y se pueden ulcerar. Se pueden presentar 
durante varios meses, aunque por lo general desapa-
recen con el tiempo, y pueden ser inducidas por un 
figura 2 Patogenia de la glomerulonefritis por igA. En pacientes con 
nefropatía	por	IgA,	la	IgA1	deficiente	en	galactosa	es	reconocida	por	
los anticuerpos igg anti-glicanos. Los complejos inmunes formados no 
pueden entrar en el espacio de Disse debido a su tamaño e interactu-
ar con el receptor de asialoglicoproteína (ASgP-r) en los hepatocitos, 
pero son capaces de pasar a través de las fenestras más grandes en 
los capilares glomerulares que recubren el mesangio. Estos complejos 
depositados inducen lesión glomerular por activación de la vía alterna 
del	complemento	y	el	reclutamiento	de	las	células	inflamatorias25.
figura 3 Púrpura de Henoch-Schönlein: rash macular y papular con 
vesículas y ampollas hemáticas, con distribución predominante en 
miembros inferiores.
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laboratorios
 no hay ninguna prueba de laboratorio disponible 
para el diagnóstico de PHS. Los recuentos de pla-
quetas son normales o elevados. Los laboratorios de 
rutina nos normales, hay un recuento moderadamente 
elevado de glóbulos blancos y reactantes de fase agu-
da. Los niveles de complementos son normales, aun-
que se han reportado casos de descenso de comple-
mento en niños con infección estreptocócica reciente35 
y anticuerpos como anticuerpos anti-nucleares (AnA) 
son negativos. El nivel de inmunoglobulina A (igA) se 
eleva en el 50-70% de los pacientes, en algunos casos 
dicha eevación se relaciona con un mayor compromi-
so renal15, y existe un pequeño número de pacientes 
con positividad para anticuerpos anti-citoplasma de 
neutrófilos	 (ANCA)36-37. Los estudios de coagulación 
son normales (aunque el factor xiii puede estar bajo). 
Cuando	 se	 presenta	 una	 nefritis	 significativa,	 la	 fun- 
ción renal y los electrolitos pueden estar anormales. La 
mayoría de los niños no requieren de una biopsia (piel 
y/o riñón) para el diagnóstico, con la excepción de los 
niños con hallazgos cutáneos atípicos o sospecha de 
afección renal severa. Se reconoce que la actividad de 
la enfermedad puede estar vinculada a una rápida dis-
minución en el factor xiii, especialmente en pacientes 
con cuadro abdominal severo38-40.
Diagnóstico
 El diagnóstico suele ser sencillo clínicamente, con 
la erupción cutánea típica (púrpura sobre todo en 
miembros inferiores), a menudo acompañada de dolor 
abdominal	y	artralgia	o	artritis	manifiesta.	La	lesión	de	
la piel de la PHS es la de una vasculitis leucocitoclásti-
ca	con	acumulación	perivascular	de	neutrófilos	y	mo-
nonucleares.	La	inmunofluorescencia	revela	depósitos	
vasculares de igA y c3 en la lesión. recientemente se 
ha	reportado	una	deficiencia	de	Galactosa	O-ligado	a	
glicanos de la región bisagra de igA1 en adultos con 
nefropatía por igA y en niños con PHS41. Sin embargo, 
es posible no detectar depósitos de igA en el tejido 
vascular cutáneo en algunos casos de PHS, especial-
mente si la biopsia se obtuvo del medio de una lesión 
donde la presencia proteolítica de enzimas puede dar 
lugar a tinción negativa para igA42. 
	 Se	 realizaron	modificaciones	 para	 los	 criterios	 de	
clasificación	para	PHS	descritos	por	Ozen	et	al.	en	el	
2005. El grupo de trabajo de vasculitis de la Sociedad 
Europea de reumatología Pediátrica (PrES) propuso 
criterios	de	clasificación	preliminar43, para algunas de 
las vasculitis más comunes en la infancia, a saber, la 
Púrpura de Henoch-Schonlein, la Poliarteritis nodosa 
infantil (PAn), la granulomatosis de Wegener infantil 
(gW), la arteritis de takayasu infantil y la enfermedad 
de Kawasaki. Posteriormente, con el apoyo de la Liga 
tis aguda, también descrita, es una complicación poco 
frecuente27, suelen aparecer una semana después de 
las lesiones púrpuricas. La nefritis por PHS se puede 
presentar entre el 20 y 61% de los casos28-30. La afec-
ción renal se suele manifestar entre unos días y unas 
pocas semanas después de la presentación clínica 
primaria, pero puede ocurrir hasta 2 meses o (rara vez) 
pasado este tiempo, es un poco mas prevalente en 
niños mayores y adultos. Los pacientes con deposi-
ciones con sangre parecen tener un mayor riesgo de 
enfermedad renal. La afectación renal se puede pre-
sentar con diversos grados de severidad, incluyendo 
hematuria microscópica aislada, proteinuria, hematu-
ria macroscópica o microscópica, síndrome nefrítico, 
síndrome nefrótico, o un cuadro mixto nefrítico-nefróti-
co. El hallazgo en la biopsia renal son idénticos a los 
de la nefropatía igA30,31. Otros síntomas incluyen la 
afectación pulmonar (reducción de la capacidad de 
difusión y, en raras ocasiones, hemoptisis, o incluso 
infarto pulmonar), encefalopatía y orquitis32. 
 Los pacientes adultos con PSH presentan mani-
festaciones clínicas similares a los niños, aunque se 
presentan con 2 diferencias principales: la intususcep-
ción es rara y presentan un mayor riesgo de compro-
miso renal13,32. En la mayoría de los estudios los adultos 
presentaron con mayor frecuencia síndrome nefrótico, 
elevación de creatinina sérica, hipertensión arterial. En 
un estudio retrospectivo de 250 pacientes franceses 
con diagnóstico de PSH, con una media de edad de 50 
años, la presentación clínica incluía: púpura palpable 
(96%), artritis (61%), síntomas gastrointestinales (48%). 
Un	 tercio	 de	 los	 pacientes	 presentaron	 insuficien- 
cia renal en los primeros cuatro meses de inicio de la 
enfermedad. En un seguimiento de 14.8 años, persis-
tía el compromiso renal en 80 pacientes (32 %)33. En el 
análisis multivariante, los factores de riesgo asociados 
a	una	peor	respuesta	renal	fueron	la	insuficiencia	renal	
inicial y la proteinuria33. En la tabla 1 se presenta el 
trabajo comparativo de rostoker g.34.






























Los números se basan en el análisis de series combinadas evaluadas 
por g. rostoker (x), que comprende 3029 niños y 782 adultos con PHS.
a- cálculo basado en 2713 pacientes, excluyendo series nefrológicas;
b- un total de 887 pacientes analizados;
c- un total de 637 pacientes analizados;
d- un total de 482 pacientes analizados.
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internacional de la enfermedad renal en los niños 
(ISKDC: classification of the International Study of Kid-
ney Disease in Children)47, de la siguiente manera: 
grado i: anomalías glomerulares mínimas. 
grado ii: proliferación mesangial pura, focal o difusa.
grado iii: anormalidades glomerulares menores o pro-
liferación mesangial, con medias lunas o lesiones seg-
mentarias (esclerosis, trombosis, necrosis) en <50% 
de los glomérulos.
grado iv: lo mismo que el grado iii, pero con medias 
lunas o lesiones segmentarias en un 50-75% de los 
glomérulos.
grado v: igual que el grado iii, pero con medias lunas 
o lesiones segmentarias en >75% de glomérulos.
grado vi: lesiones membranoproliferativas-like.
 En el diagnóstico diferencial de la PHS se incluyen 
sepsis (sobre todo meningocócica, endocarditis bac-
teriana), leucemias, las púrpuras trombocitopénicas, 
abdomen agudo, otras vasculitis sistémicas [Lupus 
eritematoso sistémico (LES), PAn, gW, otras vasculitis 
leucocitoclásticas], que pueden presentarse con ca-
racterísticas clínicas similares6,37,44-46,48.	La	fiebre	medi-
terránea familiar también puede imitar o se produce 
en asociación con PHS en las zonas donde ésta es 
endémica37,49.
Tratamiento y pronóstico
 Por lo general es una enfermedad leve con un cur-
so de monocíclico, aunque las recurrencias pueden 
ocurrir entre meses y unos pocos años. La mayoría 
de los pacientes con PHS se recuperan espontánea- 
mente, con cuidados de soporte que incluye una hidra- 
tación adecuada, reposo y tratamiento sintomático del 
dolor.	 Los	 antiinflamatorios	 no	 esteroideos	 (AINES)	
suelen	ser	suficientes	para	el	 tratamiento	sintomático	
del dolor en las articulaciones. La experiencia clínica 
y datos observacionales sugieren que el efecto anti-
inflamatorio	de	los	esteroides	orales	son	eficaces	para	
el alivio de las manifestaciones tales como: erupciones 
cutáneas (en especial con necrosis), artritis/artralgias, 
dolor escrotal/orquitis, dolor abdominal, sobre todo se-
vero y nefritis50,51. 
 La nefritis de la PHS ha sido revisada por Zaffanello y 
Fanos52. A la conclusión de esta extensa revisión biblio-
gráfica,	 los	 autores	 enfatizaron	 que	 los	 tratamientos	
prescritos actualmente para la nefritis por PHS no son 
adecuadamente guiados por evidencia. Es cada vez 
más	claro	que	el	tratamiento	profiláctico	con	corticos-
teroides no impide la aparición de la nefritis por PHS30. 
Dicho esto, podría utilizarse de manera temprana los 
corticoides en pacientes con síntomas extra-renales 
severos y en aquellos con afección renal, como se su-
giere en las conclusiones de un estudio realizado por 
Europea contra el reumatismo (EuLAr), la Organiza-
ción internacional de Ensayos de Pediatría reumatolo-
gía (PrintO) y PrES, establecieron un proceso formal 
de validación estadística con una colección de datos 
a gran escala que culminó en el consenso de Anka-
ra-2008 (tabla 2)44,45.
 La lesión renal más frecuente de la nefritis por PHS 
es una glomerulonefritis proliferativa focal y segmenta-
ria. Los casos graves de glomerulonefritis rápidamente 
progresiva por lo general demuestran un alto porcen-
taje de semilunas. 
Indicaciones para la biopsia renal en niños con 
PHS son46:
•	Presentación	 de	 síndrome	 nefrítico	 /	 nefrótico	 (de	 
 urgencia).
•	Aumento	 de	 creatinina,	 hipertensión	 u	 oliguria	 
 (urgente).
•	Proteinuria	(albúmina	urinaria/creatinina	en	orina	per 
 sistentemente >100mg/mmol) en una muestra de 




 glomerular (tFg) <80 ml/min/1.73 m2.
 Los cambios glomerulares en la biopsia renal se 
agrupan	de	 acuerdo	 con	 la	 clasificación	del	 Estudio	
Tabla 2 Criterios	 finales	 de	 clasificación	 para	 Púrpura	 de	 Henoch-





Dolor abdominal cólico, difuso, de aparición agu-
da, evaluada por la historia y el examen físico. Se 
pueden incluir invaginación intestinal y hemorragia 
digestiva.
vasculitis leucocitoclástica por lo general, con 
predominio de depósitos de igA, o 
glomerulonefritis proliferativa, con predominio de 
depósitos de igA.
Artritis	de	comienzo	agudo	se	define	como	dolor	




y sin limitación de movimientos.
Proteinuria > 0,3 g/24 hs, o> 30 mmol / mg de albú-
mina en orina / creatinina en orina en una muestra 
de la mañana.
Hematuria o cilindros hemáticos: > 5 eritrocitos / 
campo de alta resolución o cilindros hemáticos en 
el	sedimento	urinario	o	≥	2	+	en	tiras	de	uroanálisis.
Púrpura palpable (criterio obligatorio), con predominio de miembros inferiores, 
nO relacionada con trombocitopenia, y al menos 1 de los 4 siguientes criterios:
En los casos de púrpura con distribución atípica, se requiere demostración de 
igA en la biopsia. 
Esta	nueva	clasificación	proporciona	una	sensibilidad	y	especificidad	para	
PHS (utilizando otras formas de vasculitis como controles) de 100 y 87%, 
respectivamente.
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nefrótico. Las complicaciones renales, si ocurren, se 
desarrollan en forma temprana, en 4 semanas en 85% 
de los niños y en 6 meses en casi todos los niños. La 
afección renal persistente (hipertensión, reducción 
de la función renal, síndrome nefrótico o nefrítico) se 
produjo en el 1,8% de los niños en general, pero la in-
cidencia varía con la gravedad de la enfermedad renal 
en la presentación, que se producen en el 5% de los 
niños con hematuria aislada y/o proteinuria, pero en 
el 20% con nefritis aguda y/o síndrome nefrótico en la 
fase aguda. Los niños con diagnóstico de Púrpura de 
Henoch-Schonlein deben someterse a una evaluación 
periódica de su función renal al menos hasta 5 años 
después del episodio agudo46,60-61. Otras manifesta-
ciones clínicas menos comunes de la PHS incluyen 
vasculitis cerebral, hemorragia testicular o escrotal, 
hemorragia pulmonar intersticial, estenosis ureteral 
con cólicos secundaria a vasculitis ureteral distal26,62-64. 
Las complicaciones potenciales de la PHS se resumen 
en la tabla 3.
 Aunque el pronóstico en niños con PHS es excelen-
te, una minoría de pacientes (<1%) desarrolla compli-
caciones primariamente renales. En adultos el riesgo 
de enfermedad renal está aumentado. Hasta el mo-
mento no se conocen regímenes terapéuticos para el 
compromiso renal. Los pacientes que desarrollan di-
cha afectación deberían estar en seguimiento regular, 
con controles periódicos de función renal, presión ar-
terial	a	fin	de	identificar	aquellos	pacientes	con	riesgo	
potencial de compromiso renal.
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ronkainen et al51. El tratamiento con prednisona (1-2 
mg/kg/día durante 2 semanas, para niños o adultos, 
con el descenso y suspensión siguiente en 2 sema-
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